46, XX true hermaphroditism: a case report with a review of 37 cases reported in Japan by 福田, 百邦 et al.
Title46,XX真性半陰陽の1例 --本邦例37例の集計と治療における若干の考察--
Author(s)福田, 百邦; 公平, 昭男; 桜本, 敏夫; 大島, 博幸; 山田, 清美










46,XX真 性 半 陰 陽 の1例
一本 邦例37例の集計 と治療 に お け る若 干 の考察 一
横浜市立大学医学部泌尿器科学教室
福田 百邦 ・公平 昭男
桜本 敏夫 ・大島 博幸
国立病院医療センター臨床研究部
山 田 清 美
  46, XX TRUE  HERMAPHRODITISM  : A CASE REPORT WITH 
       A REVIEW OF 37 CASES REPORTED IN JAPAN 
                     Momokuni  FUKUDA, Teruo  KOHDAIRA, 
                 Toshio SAKURAMOTO and Hiroyuki OSHIMA 
         From the Department of Urology, School of Medicine, Yokohama City University 
                           Kiyomi YAMADA 
    From the Department of Genetics, Clinical Research Institute, National Medical Center Hospital 
    The patient was  u 17-year-old male who had undergone chordectomy at the age of 5 
years. The patient visited us with the chief complaint of ectopic urethral opening and breast 
growth at the end of May, 1980. 
    Urethrography revealed a well developed vagina and a unicordial uterine. The upper 
portion of bilateral gonads were cystic and nodular by palpation. Sex chromatin examination 
using buccal smear revealed X chromatin positive and Y chromatin negative. Chromosomal 
 constitution was 46, XX karyotype and H-Y antigen was positive. 
   Since the patient hoped to remain as male, he received gonadectomy, hysterectomy and 
implantation of thesis prosthesis into his scrotum. 
   Histopathologically, bilateral gonadswere ovotestes and neither vas nor fallopian tube 
was present. 
   Postoperatively, he received supplement therapy with testosterone with successful results 
concerning his secondary sexual characters. 
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現病 歴=生 後20日 頃,両 親 が 外 陰 部 の異 常 に 気 付
き,5歳 時 に 某 病 院 泌 尿器 科 で,hypospadiapeno-
scrotalisの診 断に てchordectomyを施 行.今 回 は,
尿道 形 成 を 希 望 して来 院 した.
現 症:身 長158cm.体 重42.Okg.全体 的 に や や
女性 様 の体 型 で 両側 乳 房 に 軽 度 の 発 育 を認 め るが,変
声 は終 了 して い る.
局 所 所 見.外 陰 部 の発 育 は,Marshal1-Tannerの
分類2)で,genitalstageN,pubichairstagemで
あ る.陰 茎 は 約3.4cm,軽度 腹 側 に 屈 曲 して い るが,
あ き らか なchordceはない.外 尿道 口は一 次 手 術 の
結 果,陰 嚢 起 始 部に 開 口し,狭 窄 は な い,陰 嚢 内に は
両 側 と も上極 が 軽度 結 節 状 の母 指 頭 大 の腫 瘤 を触 知 す
る.
一 般 検 査 所 見:末 梢 血 ,一 般 生 化学,尿 検 査 に 異 常
を認 め な い.
内分 泌学 的 検 査 所 見=Tablel
細 胞 遺 伝 学 的 検査 所 見 ・Table2に 示 す 通 りで あ
る.細 胞 を培 養 して お こ な う染 色体 検 索 で は特 定 の 細
胞系 列 のみ が 増 殖 して モザ イ クを 見 落す 危 険 性 が あ る
が,本 症 ではXク ロマ チ ンの 出 現 頻度 が や や 低 い こ
と,お よびH-Y抗 原 陽 性 な こ とか ら,Yク ロマチ ン
の 検索 を と くに 入念 に お こな った 。頬 粘膜 上 皮 を 用 い
た場 合,細 菌 とYク ロマ チ ンを 識 別 しが た い場 合 もあ









持することに 決定 し,そ れにそった 治療方針を たて
た.






組織があり,尿 道に 開口しているため,こ れ らを摘
出.両側陰嚢内には,上 極がcysticで下極が精巣様
の組織があり卵精巣を疑わせたため,こ れ らを摘除






































































清 を患者の 白血球 で吸 収 し、補体源 と して
ウサギ血清 を加 えてマウス精子 と混合 。37
℃、50分間放置後 、 トリパ ンブルー染色 に
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精 巣組 織:精 細 管 壁 は 肥 厚 して い る.
そ の 内腔 に は少 数 のspermatogonad
と,Sertoli細胞 のみ 認 め られ る.間








































































Table4.46,XX症例 の戸 籍 上 お よび 手 術 後 の 性 別
戸籍上の性 手術後の性
性 腺 摘 出 の 有 無






















































福田 ・ほか:46,XX真性半陰陽 ・両側卵巣精巣 861
Table5.46,XX症例の手術前後の性別と年齢との関係
年 齢 戸籍上の性 性転換した例数 性転換しない例数 合 計
男 3(30%) 7(70%) 10
O・-lO歳
女 1(12.5%) 7(87.5%) 8
ll歳～
男 0(0%) 17(100%) 17
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